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   We present a case of idiopathic retroperitoneal fibrosis that demonstrated w remarkable response to 
steroids. The patient, a 73-year-old man, complained of left flank pain and weight loss. Erythrocyte sed-
imentation rate was elevated and both CRP and antinuclear factor were positive. DIP showed left hy-
dronephrosis, which proved to be due to the stenosis of the left ureter at the level of L5 by retrograde py-
elography. Then abdominal computed tomography revealed a large retroperitoneal mass with the density 
of soft tissue in which the left ureter was involved. Based upon the above findings, we made the diagno-
sis of idiopathic retroperitoneal fibrosis. After confirming histological diagnosis by biopsy from the 
mass, we performed left ureterolysis. Since then, he has been treated with steroid administration. Now 
we can recognize a remarkable reduction of the mass in abdominal CT and improvement of the left 
renal function in DIP. We reviewed the association of autoimmune disease with idiopathic retroperitoneal 
fibrosis and recent therapies for this disease. 
                                               (Acta Urol. Jpn. 34: 1027--1030, 1988)




















院 とな り,11月28日当科 と共 同観 察 とな った.
入 院 時 現症:身 長159cm,体重60kg,体温37.1℃,
血 圧132/80mmHg,頭・頸 ・胸 諏 こは 異常 を 認 めず.
腹部 は平 坦,軟 で肝 ・脾 。腎 を 触知 せ ず.腹 部 腫瘤 も
触知 せ ず.両 側 腰 背 部 に圧 痛 あ り.外 陰部 異 常 な し.
リンパ節 は 左顎 下 に柔 ら か く 可動 性 良 好 な1cm×1
cmの ものを触 れ る以 外 に腋 下 一鼠 径 部 に は触 知 しな
い.







CRPO.6mgldl,ESRl時 間 値76mm,2時 間 値
122mm
LE現 象(一),LE細 胞(一),ANF(+)























尿 細 胞診:ClassI,悪性 細 胞 を認 め ず.
X線 検 査:胸 部 単 純撮 影 異常 な し.DIPで は右 水
腎 症,右 尿 管 のLs付 近 で の 内側 へ の偏 位,お よび 左
腎 の機 能低 下 が み ら れ た(Fig.1).左逆 行性 腎 孟 造
影 では 左 尿管 のL5付 近 で の滑 らか な狭 窄 と左 水 腎 症
がみ とめ られ た(Fig.2).腹部CTで は 左水 腎 症 と
左 尿管 上 部 の拡 張 がみ られ,L5か ら仙骨 ま での 前 縁
にs・,fttissuedensityのmassの広 が りが あ り.こ
れ は左 右 両側 に また が ってお り,左 尿 管 は このmass
に取 り込 まれ,こ の部 位 で右 尿 管 も腹 側へ 圧排 され て
い た(Fig.3)t腎シ ンチ グ ラ フ ィー で は 左 腎 は萎 縮
し取 り込 み も低 い が,右 腎 は大 きさ取 り込 み と もに正


























































を投 与 し その 後 は 現在 に 至 る ま で5mgを 隔 日投 与
してい る が1986年12月15日の 腹部CTで は 後 腹 膜腔
の腫 瘤はL5～ileosacraljointでわ ずか に 認 め る の
み で入院 時に 比 しか な りの縮 小 を みた(Fig.5).ま
た,1987年3月10日のDIPで は右 尿 管 の偏 位 は消 失
し左 尿管 も造影 され て お り通 過 障害 も解除 され て い る
と思わ れ た(Fig.6、.CRPも陰 性 で 現 在外 来 で さ ら
に経過 観察 を続 け て い る.
考 察
後腹膜 線維 症 の 原 因はOr皿ondl)によれ ば(1)外傷
性(2)炎症 性(3)尿盗 流性(4)悪性 腫瘍(5)薬物 性(6)
Weber-Christian病ま た はretractilemesenteritis
⑦特発 性 に分 類 され てい る.こ の中 で も本 症 例 の よ う
な特発 性 の もの は 現在 除 外診 断 に よるべ きだ とされ て
い る.し か しな が ら この 特発 性 後 腹 膜線 維 症 を 全身 性
の膠原 病 の一 つ とみ る動 き もあ る2-4)とい うの も こ
の病気 に動 脈 を 含 む全 身 的 な血 管 炎 を 剖 検例 で 認め る
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こ とや心 膜 炎,関節 症,自 己抗体 陽性 を み る こ とが 多い
か らで あ る.本 症 例 で も抗 核 抗体 が 陽性 で あ った。 抗
平 滑 筋抗 体,抗 甲状 腺 抗体,C・ombs'testなどが 陽
性 の症 例 も報告 され て い る2).また 本症 とHLA-B27
との 関連 を示 唆 す る報告 もあ り4).これ も上記 の 仮 説
の 裏付 け とな って い る,さ らに本 疾患 に 対 しては 自己
免疫 性 疾患 のほ とん どが そ うであ る よ うに ステ ロイ ド
が奏 功 す る こ と もそ の論 拠 とな って い る5-8).
本 疾 患 の症 状 と しては,後 腹 膜 の炎 症 と線 維 化 に よ
る尿 管 の圧 排 に よる もの が 多 く,本 症 例 の よ うな 水 腎
症 に よる側 腹 部 か ら腰 背 部 にか け て の鈍 痛 や尿 うっ滞
のた め の 感染 に よる発 熱 が 多い.線 維 化 が稀 にvena
cavaやaortaにも及 ぶ こ とが あ り,こ の時 に は下 肢
の浮 腫 や側 副 血 行路 と して の腹 壁静 脈 の 怒張,下 肢 の
痙 痛,間 歓 性 破 行 を 呈す る こと もあ る9),Wagenkne-
chtらに よれ ば特 発 性後 腹 膜 線維 症 の 剖 検 例の42%に
aortaやvenacavaへの 侵襲 が 認め られ た とい うlo).
本 疾患 の治 療法 に は 外科 的 にbiopsyを兼 ね て 尿管
を 剥 離す る方 法 と ス テ ロイ ド投 与に よる方 法 の 大 き く
分 け て二 つ が あげ られ る.い ず れ に して も開腹 的 に
biopsyを行い 確定 診 断 を得 るべ き だ と す る意 見が 強
い6-8).
尿 管剥 離 術 につ い ては 単 に 尿管 を 線維 化 組 織か ら分
け て外 方 へ,ま た は腹 腔 内へ移 動 させ る もの か ら尿 管
を腹 膜 や 大 網 に埋 没 させ る方 法 まで あ るが,本 症 例 の
よ うに尿 管 と周囲 の線 維 化 組 織 との 癒着 が 高 度 なた め
に 尿 管 のIatelarizationのみ に終 わ る こ と も少 な く
な い.こ の よ うな場 合無 理 に 剥離 しよ うとす る と尿 管
自体 に損 傷 を きた し,術 後 の 器質 的 な狭 窄 を 招 きか ね
な い.術 中 のbiopsyにて 悪性 が 否 定 され 特 発性 後 腹
膜線 維 症 との診 断 が つけ ぽ 広範 囲 に 尿管 を 剥 離す るの
はや め て,術 後 ス テ ロイ ドで 治療 す る のが よい とい う
意 見 もあ る8).
ス テ ロイ ド療 法 に 関 して は,Rossら12)が尿管 剥 離
術 と併 用 した 症 例 を報 告 して以 来,手 術 療 法 のadju-
vantとして また は 代 用 と して ス テ ロイ ドを 使用 した
報 告 が 数 多 くされ てい る.本 症 例 に おい て も術 後 ス テ
ロイ ドを使 用 し,後 腹 膜 の腫 瘤 自体 か な り縮 小 した が
そ の 適 応に つ い ては 注 意 深 い態 度 が必 要 で あ る.最 も
重 要 な のは 本 症例 の よ うにfibrosisがinflammatory
phaseにあ りsclerosingphaseには 至 って いな い こ
とで,後 者 の よ うなstageのもの に ス テ ロイ ドを 使
用 して も効 果 が認 め られ な いば か りか 尿 路 感 染症 を 誘
発 させ るだ け で あ る.つ ま りス テ ロイ ドに 対す る個 々
のcaseの 反 応性 は,硝 子 化 し た 丘brosisに対 して
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